Study on the early diagnosis and treatment in 21-hydroxylase deficiency using reversed-phase high performance liquid chromatography : Failure of cortisone acetate therapy in 21-hydroxylase deficiency in early infancy by 神野, 和彦
90 
netization transfer imaging (MT irnag担g）を用い自質
病変（WML）および、正営に見える大脳自費（NAWM)
の磁化移動率（MTratio〕を灘定した。 MTirnag恒gを
軸｛立断にて撮像し関心領域（ROI）を 1)WML, 2) 
MyD患者および正常対照群の NAWM12個所，に設定
しMTratioを許葬したoWMLは儲頭葉橿，傑脳室周
囲，変質下に認め， MTratio i土著明に低下していた。
NAWMのMTratio iま全ての ROIで正常対照‘群（11倒）
より有意に低下していた（Student'st-test）。各五~
椀iの大脳白質の平均 MTratioは，擢病期間との関に
有意な負の相罷を認めた（Pearson相関係数） o MT 
加 agingはboundprotonとfreeprotonの梧互作用に
基づいた撮像法で綴細な組織障害を検知することが可
能である。 WMLのMTratioが患下する原因となる病
理変化は明らかではない。また NAWMの鐘織障害の
存在や自質障害が進仔性である可詑性が示唆された。
NAWMに関する癖理学的検討がなされていないが，
その本態を明らかにするためには今後の菊理学的検討
が必要である。
2. Molecular and epidemiological analyses of 
human adenovirus type 7 strains isolated from 
the 1995 nationwide outbreak in Japan 
(1995年の全匡的溝宥から分離されたヒトアデノ
ウイルス 7型の分子的疫学的解析）
野毘 禽（細菌学）
我が冨での分離辻稀であったとトアデノウイルス 7
型（Ad7〕が1995年突如出現し死亡剖を伴う全菌流行
を引き起こした。本流行からの分離株の遺伝子型別と
その由来の推定及び全属流行に至った要因の解鳴を自
的に分子的疫学的に解析した。 95年の国内分離抹26
株，流行語の国内分離株22株について DNA切新解析
を行った結果，流行請の株は遺｛云子型 Ad7d,95年の
株は Ad7dと比較し BstEIIの切断パターンが異なり，
イスラエルで検出報告のある Ad7d2と詞定された。
89年に広島市で採取された血清251到の抗Ad7中和抗
体保有率は2.8%であった。 E3下流域の塩基配列を調
べた結果， Ad7dとAd7d2との BstEIIによる切断パ
ターンの違いは 14.9kDa蛋白 ORFの265番目におけ
るグアニンからアデニンへの推定アミノ酸置換を伴う
変異によった。以上から， Ad7dと比較し E3領域に
変異をもっ Ad7d2が，国外から持ち込まれ，低免妥
レベルを背景に全国的流行を引き起こしたものと結論
された。
3. Study on the early diagnosis and treatment in 21・
hydroxylase deficiency using reversed-phase 
high performance liquid chromatography 
（逆梧嘉速濠体クロマトグラフィーを用いた21・水
酸化酵素欠損症の早期診陸・治療に関する研究）
1 ）新生克マススクリーニングにて発見された
21・水酸化酵素欠損症10備の語床的接討
2 ) Failure of cortisone acetate therapy in 21・
hydroxylase deficiency in early infancy 
｛乳児皐期の21・水酸化酵素欠損症わ治療に
酢酸コルチゾンは不適当である）
神野和彦（小児科学〉
逆指高速譲体クロマトグラフィー（HPLC〕は RIA
法のように交叉反応する物質の影響は受けず，コルチ
ゾール〔F），コルチゾン〔E),17 aー ヒドロキシプロゲ
ステロン (17・OHめなどを同時にかつ，迅速に測定で
きる。新生克マススクリーニングにて 17・OHP高穫の
ため受診した新生児を HPLCを用いて迅速に21－水酸
北酵素欠損症（21-0百D）と診断し，期吾治療を開始す
ることができた。しかし，厚生省研究瑳の治療指針に
沿って糖賓コルチコイドを投与したところ，乳幼児期
仁成長低下がみられた。これは乳児期の糖鷲コルチコ
イドの過剰投与が関与していることが示唆された。ま
た酢酸コルチゾン（CA）を投与した例は治療開始から
生後40～80日頃までの関誌血中 17-0HPや ACTHは
十分に抑制されず，ヒドロコルチゾン（HC）を投与し
た例ではこれらは新生鬼期に速やかに抑能された。正
常乳児で血中 F,EをHPLCを用いて検許し，生後2
か月までは生理的に Eから Fへの刺激が少ないこと
が示唆されたことより，この時期は大量の CAを投与
しでも十分な車中 Fの増加が期待できず，治療には
HCを投与すべきであり， CAは不適当ではないかと
考えられた。
以上より， HPLCを潤いた爵腎皮費ステロイドホル
モンの澱定辻21-0HDの平期診断および初期治療の評
価などに有患であると考えられた。
4. Synergistic activation of the Wnt signaling path-
way by Dvl and casein kinase I e 
(Dvlとカゼインキナーゼ、 iεの相乗的作用による
Wntシグナル伝達経路の活性化）
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Wntシグナル｛云達経路とその構成分子は種を越え
て保存されており，初期発生における体韓形成や細胞
増殖を制傷する。 Wntのシグナルは LRP/Frizzled受
容体複合体から Dvl，蛋自費 1）ン酸化欝素 GSK-3j3, 
Axin, /3－カテニン，転写因子 TCFへと伝達される。
